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Deri ve müköz membranlar›n yaﬂam› tehdit edici bir oto-
immün büllöz hastal›¤› olan pemfigus ülkemizde bu
grup hastal›klar›n en s›k görülenidir. Akdeniz bölgesini
kapsayan ve Çukurova ve Akdeniz Üniversitelerinin Der-
matoloji Anabilim Dallar› taraf›ndan 148 pemfigus olgu-
sunun epidemiyolojik, klinik, tan› ve tedavi özelliklerinin
analiz edildi¤i çal›ﬂmada pemfigusun s›kl›¤› bir yaﬂl›l›k
hastal›¤› olan büllöz pemfigoidden beﬂ kat daha fazla
saptanm›ﬂt›r
1.
Pemfigus olgular›m›z aras›nda en s›k gözlenen varyant
ise pemfigus vulgaristir (PV). PV tüm pemfiguslular›n
yaklaﬂ›k %80’nini oluﬂturmaktad›r ve pemfigus foliase-
ustan (PF) 10 kat daha fazla gözlenmektedir. Pemfigu-
sun dünyadaki y›ll›k insidans› bölgeden bölgeye farkl›l›k
göstermekte ve milyonda 0,76-9,3 aras›nda de¤iﬂmekte-
dir. Ülkemizde geneli kapsayan bir veri olmamakla bir-
likte Akdeniz bölgesindeki insidans milyonda 2,4 olarak
saptanm›ﬂt›r
1. Bu oran 20 yaﬂ üzeri popülasyonda mil-
yonda 4’e kadar ç›kmaktad›r. Pemfigus bizim bölgemiz-
de kad›nlarda biraz daha s›k gözlenmektedir (E/K:1/1.4).
PV’li hastalar›m›z›n yaﬂ ortalamas› 43, pemfigus foliase-
uslu hastalar›m›z›n ise 52’dir. Kad›n hastalar›m›z erkekle-
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Özet
Pemfigus deri ve müköz membranlar›n yaﬂam› tehdit edici bir otoimmün büllöz hastal›¤›d›r. Ülkemizde bu grup hastal›kla-
r›n en s›k görülenidir. Bölgemizde pemfiguslu olgular aras›nda en s›k gözlenen varyant ise pemfigus vulgaristir. Pemfigus
vulgaris tüm pemfiguslular›n yaklaﬂ›k %80’nini oluﬂturmaktad›r ve pemfigus foliaseustan 10 kat daha fazla gözlenmekte-
dir. Pemfigus tedavisi t›bb›n mucizelerinden birisi olarak kabul edilir. Nerdeyse daima fatal olan bir hastal›k, uzun remisyon-
lar veya “kür” sa¤lanabilen bir hastal›k haline dönüﬂmüﬂtür. Ancak eskiden hastal›¤›n kendisi mortalite nedeniyken günü-
müzde azalm›ﬂ olmakla beraber, mortalitenin tamam› tedavi yan etkilerine ba¤l› geliﬂmektedir. Pemfigus tedavisinde ne za-
man hangi ilac›n kullan›laca¤› istenen etkiye göre de¤iﬂiklik gösterir. Hastal›¤› h›zla kontrol alt›na almak için genellikle baﬂ-
ta steroidler olmak üzere IVIg, plazmaferez veya pulse steroidler tercih edilir. Geç dönem etki ve steroid ihtiyac›n› azaltmak
için ise baﬂta immünosüpresif ajanlar olmak üzere (azatiopürin, metotreksat, siklofosfamit, siklosporin ve mikofenolat) al-
t›n, dapson, antibiyotikler veya rituksimab kullan›l›r. (Turkderm 2008; 42 Özel Say› 1: 10-2)
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Summary
Pemphigus is an autoimmune blistering disease affecting skin and mucous membranes which threatens the life. In our country
it is the most common disease in this group. In our region, among the pemphigus cases, the most common variant is pemphi-
gus vulgaris. Pemphigus vulgaris consists of the 80% of pemphigus cases and it occurs 10 times more than pemphigus foliace-
us. Treatment of pemphigus is accepted as a miracle in clinical medicine. The disease, which had an almost always fatal outco-
me, had been turned to the disease which long-term remissions or “cure” can be achievable. However, in the past the cause
of the death was the disease itself, nowadays, with decreasing frequency, all of the mortalities is due to the treatment side ef-
fects. In treatment of pemphigus which drug to use and when to use it has varieties according to the intended effect.  Corti-
costeroids are the main treatment; besides IVIg, plasmapheresis or pulse steroid prefers to control the disease rapidly. Mainly
immunosuppressive agents (azathioprine, methotrexate, cyclophosphamide, cyclosporine, and mycophenolate) besides gold,
dapsone, antibiotics or rituximab are using for late-term effect and to reduce the corticosteroid requirement. (Turkderm 2008;
42 Suppl 1: 10-2)
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PV hastalar›m›z›n %82’inde hastal›k a¤›zda kronik ülser ﬂeklin-
de baﬂlam›ﬂ ve ortalama 4 ay sonra deriye yay›lm›ﬂt›r. Hastalar›-
m›z›n %2’den fazlas›nda hastal›k deri ve oral mukozan›n birlik-
te tutulmas› ile baﬂlam›ﬂt›r. Hastal›¤›n tüm seyri s›ras›nda oral
mukoza tutulum s›kl›¤› %95’e kadar ç›km›ﬂt›r. Yine PV’li hastala-
r›m›z›n %7’inde hastal›k yaln›zca oral mukozaya s›n›rl› kalm›ﬂ ve
deskuamatif jinjivostomatit tablosu ﬂeklinde seyretmiﬂtir. PV’li
hastalar›m›z›n %5’inde, PF, pemfigus eritematozus ve pemfigus
herpetiformisli hastalar›m›z›n ise tamam›nda hastal›k deriden
baﬂlay›p deriye s›n›rl› kalm›ﬂt›r. Oral mukoza d›ﬂ›nda nazal mu-
koza (%4), larinks (%3), konjunktiva (%1.5) ve özefagus tutulan
di¤er mukoza alanlar›yd›. Bir hastam›zda ise hastal›k 14 y›l bo-
yunca sadece subglottik laringeal bölgeye s›n›rl› kald›.
Pemfigusa eﬂlik eden hastal›klar a¤›rl›kl› olarak hipotroidi, hi-
pertroidi gibi troide ait otoimmün hastal›klard›. Bir PF’li hasta-
m›zda püstüler psoriazis, iki paraneoplastik olgumuzda s›ras› ile
bronﬂiyal karsinom ve retroperitenoeal yerleﬂimli lenfoma sap-
tand›. Paraneoplastik pemfiguslu hastam›z›n birinde bronﬂiyoli-
tis obliterans tablosu geliﬂti.
PV’li hastalar›m›z ortalama 100 mg/gün, PF’li hastalar›m›z ise 30
mg/gün prednizolon ve 1-3 mg/kg/ gün dozunda ise azatiopürin
tedavisi ald›lar. Kilo al›m› ve Cushing sendromu benzeri de¤iﬂik-
likler hemen tüm hastalar›m›zda gözlenen en s›k yan etkiler ol-
muﬂtur. Oral kandidiyaz (%75), osteoporoz (%13), iyatrojenik
diabetes mellitus (%12), hipertansiyon (%10) ve katarakt (%9)
di¤er gözlenen tedavi yan etkileri olmuﬂtur. Hastalar›n %9’unda
serum transaminaz seviyelerindeki yükselmeler nedeniyle azati-
opürin kesildi. Septisemi (4 hastada), miyokard infarktüsü ve
aseptik kemik nekrozu hastal›¤›n seyri s›ras›nda gözlenen ciddi
komplikasyonlard›.
Ortalama 3 y›ll›k takipler sonucunda hastalar›m›z›n %40’›nda
ortalama 9 ayda tam klinik remisyon geliﬂti ve bu hastalar teda-
visiz olarak nüksler aç›s›ndan takibe al›nd›lar. Hastalar›m›z›n
%5’i septisemi, miyokard infarktüsü ve bir hastam›z ise bilinme-
yen bir nedenle kaybedildi. Ortalama ölüm yaﬂ› 50 idi ve bu has-
talar hastal›¤›n baﬂlang›c›ndan itibaren tedaviye dirençli progre-
sif bir seyir gösterdiler ve baﬂlang›çtan sonra ortalama 1.2 y›lda
kaybedildiler.
Bizim bölgemiz, özellikle do¤usu, farkl› etnik gruplardan mey-
dana gelmiﬂ heterojen bir popülasyona sahiptir. Bu nedenle
pemfigus aç›s›ndan HLA analizlerinin de yer alaca¤› daha ileri
epidemiyolojik araﬂt›rmalara ihtiyaç görülmektedir.
Dirençli Pemfigus Olgular›nda Tedavi Seçenekleri
Pemfigus tedavisi t›bb›n mucizelerinden birisi olarak kabul edi-
lir. Nerdeyse daima fatal olan bir hastal›k, uzun remisyonlar ve-
ya “kür” sa¤lanabilen bir hastal›k haline dönüﬂmüﬂtür. Mortali-
te %5-8 oran›na çekilmiﬂtir. Ancak eskiden hastal›¤›n kendisi
mortalite nedeniyken günümüzde azalm›ﬂ olmakla beraber,
mortalitenin tamam› tedavi yan etkilerine ba¤l› geliﬂmektedir.
Yani eskiden pemfigusun öldürdü¤ü hastalar› günümüzde uy-
gulad›¤›m›z tedaviler öldürmektedir. Ölüm geliﬂmese bile ciddi
morbiditeler örne¤in osteoporoz, infeksiyonlar, katarakt, diabe-
tes mellitus, hipertansiyon, gastrointestinal perforasyon, aseptik
kemik nekrozu vs. hastalar›n yaﬂamlar›n› etkilemektedir. En
önemli ölüm nedeni immünosüpresyona ba¤l› geliﬂen ve genel-
likle bronkopnomoniyi izleyen sepsistir. Sonuç olarak pemfigus
hala en ciddi deri hastal›klar› aras›nda yer almaktad›r.
Günümüz pemfigus tedavisinde temel amaç art›k ço¤u hastada
baﬂar›labildi¤i gibi uzun süreli hatta tedavisiz sürdürülebilen re-
misyonu sa¤lamakt›r. Elbette buna ulaﬂ›rken bir di¤er amaç da
tedavi yan etkilerini en aza indirmektir. Pemfigusta tedavi stra-
tejileri geliﬂtirirken aﬂa¤›daki rehber özellikler dikkate al›nmal›-
d›r
2:
• Hastal›¤›n ﬂiddeti ve seyri hastadan hastaya büyük de¤iﬂiklik-
ler gösterir.
• Tedaviye yan›t da de¤iﬂkenlikler gösterir.
• Bu nedenle tedavi hastaya özgü olarak kiﬂiselleﬂtirilmeli ancak
yaklaﬂ›m standart olmal›d›r.
• Steroidin etkinli¤i kan›tlanm›ﬂ bir seçenek oldu¤u hep ak›lda
tutulmal›d›r.
• Di¤er tedavi yöntemleri ve ilaçlar konusunda klinik çal›ﬂmala-
r›n az ve etkinliklerinin belirsiz oldu¤u unutulmamal›d›r.
Pemfigus tedavisinin ana safhalar› ﬂunlard›r:
• Kontrol (Bask›lama): Hedef yeni lezyon ç›k›ﬂ›n› ve hastal›¤›n
progresyonunu durdurmakt›r. Tedavinin yo¤unlu¤u bu amaca
ulaﬂana kadar artt›r›l›r.
• Pekiﬂtirme: Bunun için lezyonlar›n ço¤u (yaklaﬂ›k %80’i) iyile-
ﬂene kadar hastal›¤› kontrol alt›na alan tedavi ﬂekli ve seviyesi
sürdürülür.
• ‹dame: Tedavinin yo¤unlu¤u tedrici olarak yeni lezyon ç›k›ﬂ›n›
önleyecek en düﬂük seviyeye indirilir. 
Pemfigus tedavisindeki güncel seçenekler aﬂa¤›da verilmiﬂtir:
Pemfigus tedavisinde ne zaman hangi ilac›n kullan›laca¤› istenen
etkiye göre de¤iﬂiklik gösterir. Hastal›¤› h›zla kontrol alt›na almak
için genellikle baﬂta steroidler olmak üzere IVIg, plazmaferez ve-
ya pulse steroidler tercih edilir. Geç dönem etki ve stroid ihtiyac›-
n› azaltmak için ise baﬂta immünosüpresif ajanlar olmak üzere
(azatiopürin, metotreksat, siklofosfamit, siklosporin ve mikofeno-
lat) alt›n, dapson, antibiyotikler veya rituksimab kullan›l›r
2.
Kontrol (Bask›lama) Tedavisi 
ﬁiddeti hafif veya yavaﬂ progresyon gösteren hastalarda; 
• ‹ntralezyonel triamisinolon asetonid (20 mg/ml)
• Klobetazol propionat gibi potent topikal steroidler
• Düﬂük doz alterne gün kullan›ml› sistemik steroidler (predni-
zolon 40 mg/gün aﬂ›r›)
Dirençli veya yayg›n lezyonlar› olan veya h›zl› progresyon göz-
teren hastalarda;
• Yüksek doz steroidler (prednizolon 1-1.5 mg/kg/gün)
• Yeni lezyon ç›k›ﬂ› durana kadar doz agresif olarak artt›r›labilir
(haftada bir %50’i oran›nda)
• Yan›t yavaﬂ veya yok ise tedaviyi bir iki hafta içerisinde 1.5-2.0
mg/kg/gün dozuna çevrilir.
• Yüksek doz steroid tedavisine de yan›t yoksa:
• IVIg
• Plazmaferez
• Pulse steroid
• Anti-CD20_rituksimab (deneysel)
Pulse steroid tedavisinin tan›s› yeni konmuﬂ pemfigus olgular›n-
da pulse olmayan steroid tedavisine göre bir üstünlü¤ü gösteri-
lememiﬂ olmakla beraber daha az yan etkiye sahiptir. ‹natç›
Steroidler rituksimab
IVIg (intravenöz immunoglobulin) siklosporin
plazmaferez mikofenolat
azatiopürin takrolimus
siklofosfamit alt›n
metotreksat tetrasiklin
dapson niasinamid
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da bildirilmiﬂtir. Ancak gerçek etkinli¤in de¤erlendirilebilmesi
için klinik çal›ﬂmalara ihtiyaç vard›r
3.
Pekiﬂtirme Tedavisi: Yeni lezyon ç›k›ﬂ›n›n olmad›¤› eski lezyonla-
r›n da iyileﬂmeye baﬂlad›¤› dönemde uygulan›r. Buna göre lez-
yonlar›n ço¤u (en az %80’i) iyileﬂene kadar bu durumu sa¤lam›ﬂ
olan tedavi ajan›na veya yönteme aynen devam edilir.
‹dame Tedavisi:  ‹laç dozu tedrici olarak (2-3 haftada bir %50
oran›nda) azalt›l›r. Ancak serum intersellüler aral›k antikor düze-
yi yükselirse azaltma daha yavaﬂ yap›l›r. E¤er haftada 1-3 adet
yeni lezyon ç›k›ﬂ› ﬂeklinde nüks gözlenirse doz yeni bül ç›k›ﬂ› du-
rana kadar sabit tutulur ve nüksi lezyonlara IL steroid uygulan›r.
Çok say›da (haftada 3 adetten fazla) bül ç›k›ﬂ› söz konusu ise ste-
roid dozunun %50 oran›nda artt›r›l›p kontrol faz›nda oldu¤u gi-
bi devam edilir. Doz düﬂümünde tekrarlayan alevlenmeler olur-
sa adjuvan bir ajan eklenir. ‹yileﬂmeyen kronik lezyonlarda IL ste-
roid veya potent topikal steroidler kullan›l›r.
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